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INTRODUCCTION

Entre las enfermedades pulmonares exis-
grupo de entidades que envuelven el
guima pulmonar en forma difusa, llegan
causar fribosis; a este tipo de enfer-
es se le puede clasificar como Fibro--

sobre si diversas entidades o cuadros
icos que conllevan a Fibrosis Pulmonar
) etapa terminal, es una sola enfermedad
n si hay diferentes factores que pue-
nducir esta fibrosis, por lo que algu-
g autores las consideran diferentes,

La presente Tesis es un estudio de pa-
es con Fibrosis Pulmonar, detectados -
Unidad Pulmonar del Hospital Roosevelt
te un periodo de 6 afios, analizando -
caracteristicas clinicas, radiolbgicas
toldgicas, para luego discutir esos re
tados y compararlos con las diversas en
ades descritas en la literatura



MATERIAL Y METODO

RESULTADOS

El material empleado son pacientes
luados y seguidos por la Unidad Pulmons
del Hospital Roosevelt. Se considerars
inicamente aquellos pacientes que lle
los diguientes pardmetros clinicos:

; resenta un total de once pac1ent:2i
F - tres pertenecen al sexo m
menino. La edad de
re 14 y 67 anos.

1os cuales,
no y ocho al sexo fe
acientes oscild ent

‘ i logia de los p2
: nto a la sintomato
Egscugsta se puede observar enniirgibl%
f 4 jentes prese
). Todos los pacle ok s
; . astenia fue una que) n
algstgzéientes al presentarse al Hozp%
También hubo pérdida de peso en un
. - . . . ientes.

3. Apariencia radiolbgica compatible nor cantidad de pacie

la presencia de lesidn intersticial I . - uvo -
pU1§°n3T- r 1 Al examen fisico la tqqulpnea :Ztescua—
sente en todos 10S pac1ente§ ge e
ron estertores €n 1a mayorlia o2 ien
Dedos hipocrdticos ¥ cianas ot
presentaron en menor cantida (

1. Sintomatologia que hiciera sospechar
presencia de Fibrosis Pulmonar.

2. EBEvidencia de enfermedad Restrictiva,
en estudios espinométricos. '

4, Hallazgos histoldgicos, de biopsia r

monar, con|presencia de fibrosdis o
lularidad intersticial.

Todos estos pacientes fueron analiza
dos en una forma retrospectiva y su seg
miento es llevado a cabo en la Unidad Pu
monar del Hospital Roosevelt.

. i

" En lo que respecta @ la evaluac;ggt;glr
pulmonar, €l electTocardiograTas

ecarga derecha en ocho de ellos.

traron en to-
uebas pulmonares mos
s %gzegiedad Restrictiva, manifeizaiz Egﬁ
a disminucién moderada ¥ severa e g
jdad vital en casi todos los pac

abla Ne. 2).



El estudio radioldgico de tdérax lo dj-
vidimos en patrdn reticular, reticulonod
lar, reticulonodular en panal de abeja y
trén no especifico para objeto de clasif
cidén. La mayoria de los pacientes most
ron el patrén reticulonodular simple y conm
binado con panal de abeja, un solo pacie
mostrdé patrdn no especifico de infiltrade
difuso pulmonar (Tabla No. 3).

FIBROSIS PULMONAR

Hosgital Roosevelt

TABLA No. 1
-STGNOS PACIENTES"

A diez pacientes se les efectud Bio
sia abierta pulmonar por medio de toracote

Taquipnea 11
mia, a un paciente no se le efectud, debi e Lk ;
a que rehusé el procedimiento. Siete de 11 Estertores 10
los pacientes tenian predominancia de fibrg
sis sobre proliferacibn celular en el teji- 8 P02¢ 6
do ‘intersticial (Tabla No. 4). 3 enia .
' s A DedOS 1po-
Tres pacientes fallecieron primariamen a de peso 4 criticos
te de insuficiencia pulmonar. Dos pacien
tuvieron una evolucidén satisfactoria desp! Cianosis 3

del tratamiento con corticosteroides; cua
se mantenian con sintomas que podian ser
trolados con tratamiento y cinco pacientes
continuaron deteriordndose a pesar de la
ministracién de corticosteroides, digital
diuréticos en algunos de ellos, y uso de
geno en otros. (Tabla No. 5).




FIBROSIS PULMONAR FIBROSTS PULMONAR
Hospital Roosevelt

Hospital Roosevelt

TABLA No. 2

TABLA NO. 3
EVALUACION CARDIOPULMONAR

RADIOLOGIA
Electrocardiograma: 1 GQLASIFICACION PACIENTES
Normal . 3 A
ticular
Sobrecarga 8 _ 3
Derecha ticulonodular
Pruebas Pulmonares: ticulonodular panal 5
abeja
Disminjcién C. V, Minima 1 1
No especifica
Moderada 6

' -
Severa 4




FIBROSTS PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA No. 6

FIBROSIS PULMONAR

HospitdliRoosevelt

TABLA No. 5

HISTOLOGIA TRATAMIENTO y EVOLUCION
L e
CLASIFICACION- | .PACIENTES : a PACIENTES
Predominancia de fibrosis 7
Predominancia celular 3 i\\\\\\\11
Sin biopsia 1 ular 5,//’/’
lecidos .

Tratamiento con corticoster01des




.
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DISCUSION stal en una revisién extensa sobre -

s ynoci-
ha, sugiere que la enfermedad}g@gesco
:tg Fibrosis pulmonar de etaaiogémprendg
- clinico :
es un espectro g B
s cuadros cl#nicos:: Y QU s 0
gual en todos ellos, P

En 1931, Hamman y Rich describileron
cientes con sintomas y signos de: "Ins
cidn incidiosa, progresiva, disnes en
cicio, respiracién rdpida y superficia
tos seca y pérdida de peso; acompaiidnd

: te forma.
. i : : R . orta de diferen
de cianosis, dedos hipocrdticos, ester = Lz ;Zﬁprapidamente y éstos son los
en bases pulmonares y signos de insufic eyolucio i, Righ (93 QURERS

cia cardiaca derecha'" (8). Esta descr
clasicamente fue conocida como el sindro
de Hamman-Rich, siendo un cuadro rapida

ortados poOT Hamma : e
TZﬁ su inicio mucha celularldadiiiz ]
pzcientes que Liebow 11am6é Neumon

; : :~ial (5) y por filtimo -
te progresivo que llevaba a la muerte, ’@amitlgieigiEEZEE;;lmés(fibTOSiS y F'igg
2 1Eis L
3 : do Alveolitil o
Sin embargo, afios mds tarde diversos que scadding ha llama
autores se dieron cuenta de que no todos e (2)

los cuadros de Fibrosis Pulmonar evolucit
ban de una manera rdpida, sino que exis
una serie de pacientes que entraban en
proceso de Fibrosis Pulmonar con sintom
logia crénica. A este grupo de pacientes
Scadding les dio el nombre de Alveolitis
brosante (2). Para complicar este cuadro
clinico-radioldgico-patolégico pulmonar,
Dr. Liebow en 1967 publicé 18 pacientes

. : 3 ! e
En su discusidn el implica serizgzgtaCio
estamos frente a una gama dedp sgnAg.2
clinicas, pero que en el fondo,

 es el mismo.

inclu
. Nuestros pacientes aqui reporgidiiezirag
1 de las tres categorias. Una

6 desde el prin
entes de 16 afios eVOluCiZE fallecimiento

asta
que presentaban un cuadro que &1 lo 1lamd =2 io de sus Si;;%?gidgse comprobado en 1a -
caracteristico, con sintomas de: respiraclil €n tres meses, oo clgsico‘descrito por Ha--
rdpida y superficial, pérdida de peso se topsia el cuidemﬂs <iete de muestros . Dar
da de disnea; y un cuadro histol8gico de an y Rich,

- blecido ya de

patrdn esta 7 .

brosis, pero tres de los mlgﬁgs Ezﬁs;gﬁ;gp
® cuadro histolégico compati e

nitis Descamativa Intersticial.

siva proliferacién y descamacidn de células
alveolares grandes en el lumen alveolar,

grosamiento de la pared de los espacios &
reos distales, ausencia de necrosis y mi
ma pérdida de tejido, y lo 1lam8 Naumonit
Descamativa Intersticial (5).




“de 4 i

14 pacientes, encontraron disnea en 11.
'I. X 3 € .

~presencia de disnea en 15 como primer s

ron la disnea como sintoma principal en el

13

En cuanto al sexo, al igual
poreadoren' 18 Trecratied, hibo ule e
emenino sobre el :
no. Esto hace pens: mascu n
pacientes puedeﬁegzigrqgi EuChos-de & 43 los 14 estudiados por patchefsky (19
del coldgeno subyacente guna, enfernggy 2 disnea S°© acompafid de tos seca, pe-
inicio de la sintomatoloq?e 0 apat e a veces presentaba esputo escaso. Lie--
de aparecer en el transcﬁri’ gero que DR 1965, en su casuistica (18 pacientes)
clinico. Sin embargo, los o del -cuacdg t6 presencia de tos acompafiando a 12
nosotros aqui incluidos n'paclentes por = a en 14 pacientes ¥, en todos menos en
ba evidencia de tener al 1ngune: pre R a no, productiva (5), Crystal encontrd
dad del colédgeno al momgnto -eRE SR = 1a mayoria de los pacientes con Fibro~-
i pulmonar presentaron toOs productiva en
urso temprano de la enfermedad (7).

1,a disnea s€ acompafid de tos en el 100%
s casos aqui presentados. En 6 pacien

E1 sintoma mds frecuente 5
gic%SE;es presentaron, fue digg:a?uggzgg‘
P tEor eg.gn estudio de 16 pacientes re
sentaba;md} n que todos los pacientes pr
ket refilggea ()8 en 1970 este mismo
e r_r1<_) que la disnea en ejercici®
con Fiboosic palmonsr (2). Bn 1575, Aal
Patchefsky y colaboradores, EE 137Z;tﬁ&io

La astenia fue evidente en la mayoria -

nuestros pacientes, 1O asi la disminucidn

_ ecto de estos sintomas, pode
s mencionar que s06lo Liebow reporta dismi
cign de peso en 6 de 18 pacientes estudia

(5) .

Taquipnea fue un signo clinico qué se
contréd en todos nuestros pacientes. Scar-
ng en 1974, reporta que 1a taquipnea €5
is frecuente, en cuanto mis Seyero €S el
aso (2). Crystal sostiene que en el curso
ermedio de la enfermedad, los pacientes
fibrosis pulmonar van a presentar taqui
ea en un 46%, dato que fue encontrado en

Eerie de 29,0(7).

(4) Liebow
: : y colaboradores rTepo .
en 1965, en una serie de 18 paé?eizzg?n'"

toma (5) En 1976
. )76, Crystal colaborado--
res en un estudio de 29 pacigntes rg;iggaﬁ

1005 (7),

Un signo que nosotros encontramos fre-——
Cuentemente al examen fisico fue la presenr
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cia de estertores, Scadding en 1967, en% . dding presentaron
su estudio de 16 pacientes, encmntrﬁ,_'g '?ePOTtaqozspgrpiiihefsiy los encomn-
tores en 13 de ellos (1). Los esterto hipocrdtic

. : S0S.
han sido descritos por este autor como 7 de 14 ca

'signo de mayor persistencia, siendo mi
frecuente en las bases pulmonares,

fsky describié la presencia de esterto
crepitantes en 5 de 14 pacientes de su
tudio (4) y Liebow reportd estertores
‘dibles en menos de la mitad de los pac
tes descritos como crepitantes finos
Por otro lado, Crystal encontrd esterto
en el 65% de los pacientes estudiados

en su estudio,_encon-—
ﬁbggeiielgggﬁ dedos hipocrdticos; -
pif 5 en 1976 Crystal reporta un?u_
'ci%eﬁcia ya que el 72% de 125rgi
es que €l cctudib, los presen a .

i i va-
Todos nuestros pacientes tuV1€rzgeitro

én cardiopulmonar que }ncluyo ctrTo
ce derivaciones ¥ esp .

Los estudios revisadost;
l1iteratura sSon incompletos ig ;Einno
evaluacidn cardiopulmonar, puggos gl

Ml 1os pacientes t?nian estu ia e S
ocardiogrdficos. Liebow repors o e
ectrocardiogrdficos €b 6 de ;u‘te Doy
encontrado 3 dentro del 1iml s
‘con bloqueo de rama derecha Yy

carga derecha.

n 6 de nuestros 11 pacientes

addin refiere -~
= ; tar normal

La cianosis se presentd en 3 de nuess==
tros pacientes. Dice Scadding que la. et
nosis sélo se presenta o es mis evidente
durante el ejercicio. Al respecto Patch
sky reporta la presencia de cianosis ailes
ejercicio en 5 de 14 pacientes de su est
dio. Por el contrario, Liebow habia encom
trado cianosis en reposo o pequefia acti
dad en 7 de los 18 pacientes estudiados
fue especificamente ausente, en 3 (5}

(@]

Splamente €

\ hipoxemia, :
50 5 asos puede €S

En contraste con pacientes de otro t
po de patologia pulmonar, los pacientes

. ; s ocos C . :

con fibrosis pulmonar que tienen dedos h = POZ iﬁrgs va a estar bajo ¥ en tqdis
; : : en ¢ clen~

pocriticos, raramente presentan osteoart B c.sos va a estar bajo cuando el pa

patia hipertréfica (7)., En nuestro estu
dio, se encontrd que 3 de los 11 pacienté
presentan dedos hipocrdticos. - 10 pacien

(2),, Sin embargo, an-
lds:mAs ==~
disminucidn

esté en € ercicio
S iiebow hlbia encontrado queé

.censtantes.caracteristiCas_eran-
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1mones son pequeflos (2)s

ibe una imagen de vidrio -
porcidn basal de 10S pulmo-

4a de los casoOS por &l estu-
yecciones 1aterales fue

del PO,arterial
’ y aumento d

02 alvéolo arterial (5). Ciis%gid$e2:$:
ridores reportan que en 29 pacientes en
traron que la mayoria presentaba un roc 3
dio de PO2 de 69.3 mm de Hg. pero eE 4m “
cientes era normal; cuando los pacientes
eran cambiados de posicién de dectbito d
sal a pararse el PO, disminuia en 21%
éos pacientes, con %o que concluyen que to
os los pacientes con fibrosis pulmonar E
presentan hipoxemia durante el ejercicie 3

(7).

» los PU

ebow descrT
ulido en la
en la mayoT
§<, En las pro
rior € inferior (5).

Crystal reporta que 1os Rayos X de 1o=*
revelan pred@minantemente apariencias -
reticunodulares ¥ en vidrio -
o ambos pulmones por igual,
las zonas basales.

enfeigegzgliggit?li'generalm?nt? muestra = o predominantemente en
la capacidad vi{éi ivaf-la dls@lnuCi5n de forma reticular S€ refiere a una aparien

ejemplo, Scaddi a sido variable. Por dde malla, la que presenta también peque
, Scadding encontrdé capacidad vital densidades de mds o menos un milimetro
espesor Y varios milimetros de didmetTO

jencia de npanal de abeja". La

%ormal en un paciente, disminucidn leve en
tagosev$ra en 3 de los 16 pacientes repoer
e s (1). Liebow reporta disminucidn den
ta gapac1dad vital en un 80%, dato encon--
(£§ o] §n 7. dei-los ]4 pacientes estudiados
. i uestrgs.pac1entes también p'.r'esenta-‘--r
on cuadro similar al encontrado por estos

autores.

a de 1la superim

1do 1la aparil
que van de

ma reticulono
0! cidn de dens
2 mm a 1 cm. CZ)s

dular result
tdades nodulares

ros pacientes presen
jficacidbn reticulono
confirman

los autor

a de nuest
! én de clas
lapr simple y € panal de abeja,
de esta forma 10S hallazgos de

res citados.

La mayorl

Los cambios radiogrificos encontrado$
?23 Scadding en su estudio fueron: tiﬁigi,
Som%qiénrm&s moteado difuso en 3 pacientes,
o ras basales en 6 pacientes, moteado 1
h ;;en 6 y normal en 1. 1)« ; "En 1974, es=
- tésmo‘autgr_reflere que la radiografié 1
rax en inspiracidén, permite deducly ™

s X de tdrax sflo en muy Taras
0 rmales en la fibrosis pulmo
nar comprobada, Es de hacer notar que Son
de utilidad en el estadio temprano de la en
fermedad, como estimacién de 1a actividad -

Les Rayo
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en el sindrome

de 1la misma, pero en estadio mediano
da a conocer la relacifén entre los hal
gos de Rayos X y los cambios fisiol6gi
pero nuevamente vuelven a ser de impor
cia en el estadio final del proceso.

Hamm Ritch describen .
e?@igaﬁiento difuso y fibrosis de la

alveolar (8).
cientes col las

N ontramos pad .
- nteriormente, PE

jsticas descritas a ri | :
e igta un predominio de p3c1gﬁggsczgﬁﬂ?
is y unos PocoOS con pre O?ls ® en:
sin embargo, si hay EaC}en ehistolégi—
1os tipos de caracteristicas

Para describir los hallazgos histo
cos Scadding se refiere a las caracteri:
cas histoldgicas sigudentes: adelgazamd
to de la pared alveolar y presencia de
chas células mononucleares en forma lew:
predominante, dividiendo a los pacientes
seglin tengan poco o mucho adelgazamiento =
de la pared alveolar (1, 2).

n corti=*

amiento CO
2 al trat e

- en 2 pacientes,

teroides fue buena
en 4 y mala en Sia

a.'—.-
Scadding reporta que 14 de 105612 Ebser
tes recibieron tratamiento ¥ S X

] 1)
. leve mejoria en unos Ppocos casos (1)

Liebow en su reporte original de 18
cientes encontrd en 9 de las biopsias el
90% o mas del parénquima lleno de célul
proliferativas. Le 1llamd la atenci6n
presencia de '"Células Alveolares Grande
en el lumen de los alvedlos. Las pared
de los espacios aéreds eran engrosadas
parte por estas células y en parte por
aumento de tejido conectivo (5).

- 6
i hefsk reporta
Por el contrarlo, Patc iéysintométlca,

cientes que mostraron mejoglos i
» radioldgicamente 2 de el 0 WSt o

cambios Yy 2 pacientes, & iup e et
eroides, volvieron a presentar 0

4). |
i e

Liebow, encontrd quei4pac;$2tiiotgglgF

buena reapuesta clinica, P 0 e it

- - teroil
O scontinuar 1los €5
Qsdiiniz 6- tuvieron respuesta regular,

. 2 no se notd cambios el Ra%oi X y en
de ellos la disnea S€ controld i

Crystal sostiene que la fibrosis pul
nar es cldsica alteracién del alvéolo Yy
80% de las biopsias por &l estudiadas,
mostraron tejido fibroso peribronquiolar
y/o células inflamatorias peribronquiola=Z
res. En el 83% de los casos, el mdculo
so estaba aumentado y la fibrosis de 1a
red alveolar se encontr6é en el 100% de 10%
pacientes (7).
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%2§stge tratamiento y en el pesto de.
8), afin con tratamiento tuyiero .
respuesta (5). i &

CONCLUSIONES

pespués de haber analizadeo les cases -~
reportados ¥ haberlos comparado con €3

los en la 1iteratura, S€ ha 1legado a - ‘
siguientes conclusiones:

3 i 3
fallecgggle?tes del presente estudio hanie
T an ok » 10 que €5 similar a 1lo Teport§;
este nﬁmggs estudios, pero, 15gicamenteff
e A o ird aumentando a medida quép'

seguimiento de 1 :
A 0
mas PTOlongado, s paclentes sgd

‘Existen diversas opinjones acerca de 1o

que es gibrosis pulmonar, SU sintomator=

logia, hallazgos radioldgicos, histold- ]
gicos Yy evolucidn clinica. Esto ha - .
traido como consecuencia, el tener que

separar a 10S pacientes parad poder cla- '

cificarlos dentro de las diferentes en-

. tidades patoldgicas.

), El nfmero de pacientes encontrados poT
nosotros en menor al que ha sido TepoT-
~ tado en otros estudios, puesto que to-
dos nuestros pacientes provienen de un
solo centro hospitalario. Ademds hay -
muchos pacientes col sospecha fuerte de
f#ibrosis pulmonar, en quienes no S¢€ -
efectia biopsia poT mdltiples razones.

R Es indidable que cuando el ndmero de -
~ biopsias aumente, 1la casuistica de £i--
brosis pulmonar serd mayor.

_ Depenciende de]l estadio en que se detec
b te 1¢wenfewmedad, asi serd la evolucién
clinica y 12 respuesta al tratamiento;
stendo mejor el prondstico cuando mds
tempranoe S¢€ detecta este proceso infil-

trative pulmonar.
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Nuestros pacientes
; : presentaron lasg
. igige?istlcas cliniCOHTadimlﬁgiié?
gicas para ser incluidas en los BIBLIOGRAFIA
G. ThoraXx. piffuse Fibro

grupos principales: Sindrom

) D : e de 3.

Ritch, Neumonitis descamativa int22
967. 122,

cial y fibrosis pulmonar idiopsitic

scadding, J: ;
‘ ssing Alveolitis.

ngpartlmos el criterio con otros a | B — Tros: Dot (PSS e
tesugue gstas entidades son posiblemen Bpossisc
ae s eilmlsma, y que las diferencias el
s as no son mids que estadios de -

misma enfermedad. i

Gottlieb, A. J. American Journal of Me
dicine. Interstitial pulmonary Fi--
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nzryeiadlolog%camente fibrosis pulmo
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